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RESUMO
o adenocarcinoma da supra-renal na infancia e urn tu-
mor raro nos paises desenvolvidos. A literatura medica a
respeito do assunto refere-se quase exclusivamente a adul-
tos. Ern nosso meio a doen~a nao e rara, nos permitindo ob-
ter conclusoes a respeito de aspectos proprios da crian~a
portadora deste tumor. Urn dos aspectos fundamentais na ava-
liza~ao de pacientes portadores de neoplasias malignas e 0
estadiamento. 0 estadiamento encontrado na lietratura para
o adenocarcinoma da supra-renal e inadequado para crian~as.
A partir de uma analise retrospectiva da nossa casuistica
concluimos que os dados clinicos mais importantes para ava-
lia~ao prognostica ern crian~as portadoras desta neoplasia
sac: idade abaixo de 2 anos e exerese total do tumor. 13/11
crian~as abaixo de 2 anos de idade sobreviveram (84,61%),
contra somente 9/30 acima dos 2 anos (30,00%). Ern rela~ao a
exerese total, 20/30 crian~as submetidas a ressec~ao comple-
ta sobreviveram (66,66%), contra nenhuma sobrevida ern 23 pa-
cientes corn ressec~ao parcial ou biopsia somente, corn ou sem
quimiorerapia e ou redioterapia associadas. Fatores histolo-
gicos tarnbem sac fundamentais na avaliacao prognostica, ha-
venda padroes histologicos que indicam evolu~ao benigna e
outros que indicam evolu~ao maligna. Estes fatores histolo-
gicos estao sendo avaliados pelos patologistas. Outro dado
clinico de maliganidade e a perda de peso, mas e uma situa~ao
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infrequente da faixa etaria pediatrica. Com base nestes
dados 0 trabalho propoes novo estadiamento, especifico
para criancas portadoras de adenocarcinoma da supra-renal:
Estadio I - Paciente menor de 2 anos de idade, com tu-
mor totalmente excisado
Estadio II - paciente maior de 2 anos de idade, com tu-
mor totalmente excisado
Estadio III - Exerese incompleta do tumor
Estadio IV - Metastases
Cada estadio e dividido em 2 grupos de acordo com aspectos
histologicos com histologia favoravel ou com histologia
desfavoravel) e em 2 grupos de acordo com presenca ou nao




o adenocarcinoma da supra-renal (ACSR), tumor de al-
ta malignidade, e considerado afec~ao rara na infancia. Sua
distribui~ao etaria e bimodal, com 0 primeiro pica de lnCl-
dencia situado entre 1 e 12 anos de idade (80% abaixo dos 5
anos) e 0 segundo entre a 49 e a 59 decada da vida. Didol-
kar publicou em 1981 urn estudo a respeito da historia natu-
ral do ACSR, baseado numa casuistica de 42 casos, afirma ser
a maior serie de uma unica institui~ao ja relatada, mas so-
mente 1 paciente tinha menos de 15 anos de idade? A expe-
riencia de Hough, publicada em 1978 corresponde a 54 pacien-
tes, dos quais 8 estavam entre 1 e 13 anos de idade. 10
As maiores casuisticas que encontramos na literatura, na in-
fancia, sac as de Holcombe (1983) com 13 casos, Weatherby em
9 24 171982, com 22 casos e LeFevre (1983), com 42. ' ,
A baixa incidencia faz com que pouca experiencia te-
nha sido acumulada pelas institui~oes dedicadas a pesquisa
e tratamento de neoplasias malignas na infancia, em rela-
~ao ao ACSR. A consequencia e a falta de protocolos de
tratamento, dificuldades na classifica~ao histologica, du-
vidas quanta aos fatores de prognostico e controversias no
estudo do comportamento biologico da neoplasia.
Em nosso meio, no entanto, a frequencia de ACSR em
crian~as nao e baixa. Nossa experiencia tern revelado, em
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certas ocasioes, 0 aparecimento de maior numero de casos des-
te tumor do que de neuroblastoma, tumor de Wilms ou linfoma
nao-Hodgkin, tradicionalmente considerados os tumores solidos
abdominais malignos mais frequentes na infancia. Ja ern 1969
Marigo havia observado consideraveis diferen~as no padrao das
neoplasias malignas no Brasil, ern rela~ao a Europa e Estados
Unidos, afirmando que "entre as diferen~as mais notaveis es-
tavam as altas frequencias de doen~a de Hodgkin, tumores cor-
ticais adrenais e carcinomas renais" 20 Maksoud revela a exis-
tencia de 72 pacientes pediatricos corn ACSR no Hospital das
Clinicas da Universidade de Sao Paulo e analisa 15 casas corn
detalhes.19 Artigas tambem conta corn varios casas e publicou
. - . -. -. 1sua experlencla rara - 2 recem-nascldos corn ACSR congenlto.
Ate dezembro de 1986 nossa casuistica chegava a 66 pacientes
entre 5 meses e 13 anos de idade.
A cirurgia radical, corn exerese total do tumor e de e-
ventuais tecidos e orgaos vizinhos invadidos, tern sido cons i-
derada a unica possibilidade terapeutica capaz de proporcl0-
nar sobrevida ern crian~as portadoras de ACSR. Lee afirma que
"a ressec~ao cirurgica foi a terapeutica definitiva ern todos
os pacientes", numa serie de 8.16 Daneman enfatiza que 0 "uni-
co tratamento curativo e a remo~ao cirurgica completa".3 To-
dos os pacientes de LeFevre sem remo~ao completa do tumor fa-
leceram.17
A quimioterapia adjuvante tern mostrado resultados in-
consistentes, na maioria das vezes decepcionante.
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Ate recentemente utilizava-se uma unica droga, 0 ortho-pa-
ra-DDD (o,p'-DDD). Desde 1966 esta droga vem sendo utili-
zada, sendo Hutter urn dos primeiros a publicar os resul-
tados de sua aplica~ao.13 Zaitoon ressalta que a droga age
diretamente na cortex adrenal, causando urn bloqueio na li-
bera~ao de hormonios pelo tumor, corn redu~ao dos efeitos
desagradaveis da secre~ao tumoral, tais como hipertensao
arterial, disturbios gastro-intestinais e efeitos neuromo-
tores; - ." 25"entretanto nao e curatlva . Kay conclue seu tra-
balho dizendo que " a extirpa~ao cirurgica agressiva as-
sociada a quimioterapia adjuvante corn o,p'-DDD sac essen-
ciais para aumentar a sobrevida de crian~as corn ACSR", ba-
seado na utiliza~ao da droga ern 5 pacientes.15 Dehner tam-
bem utilizou-a sem concluir sobre a resposta obtida.4 Hut-
chinson, Holcombe e Raney nao obtiveram resposta favoravel
corn a adrninistra~ao de o,p'-DDD ern pequeno numero de crian-
12 9 21 - . 1 d~as. " VarlOS outros re atos concor am corn a
,.
Zaitoon, de que a droga reduz a sintomatologia dos pacien-
tes corn doen~a disseminada, ao bloquear a libera~ao hormo-
nal pelo tumor, mas sem interferir na sua evolu~ao natural.
Na realidade a analise do verdadeiro papel do o,p'-DDD no
tratamento do ACSR fica prejudicado, pela falta de estudos
prospectivos randomisados.
Recentemente novas drogas e esquemas foram introduzi-
dos ern alguns centros, na tentativa de mudar a evolu~ao
de pacientes corn turnores inoperaveis, parcialmente retira-
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dos, recidivados ou com metastases. Jaffe refere-se a dois
pacientes que receberam diferentes esquemas quimioterapicos
adjuvantes apos cirurgia- 0 primeiro, urn lactente com 5 me-
ses de idade, com tumor ressecado, que recebeu no pos-opera-
torio a associa~ao de actinomicina-D, ciclofosfamida e 5-
fluorouracil e esta vivo e livre de doen~a 21 meses apos 0
diagnostico; 0 segundo, uma adolescente com 13 anos de ida-
de que faleceu apos cirurgia e urn curso de 3 meses de qui-
mioterapia com adriamicina, ciclofosfamida, vincristina e
5-fluorouracil.14 Van Slooten utilizou urn esquema com ci-
clofosfamida, doxorubicin e cisplatina em 11 pacientes pe-
diatricos com ACSR em fase avan~ada e obteve "2 respostas
parciais e 6 estabiliza~oes". 23 Chan teve a oportunidade de
tratar 12 crian~as,em urn periodo de 38 anos, com ACSR e em
3 pacientes com recidiva (2) ou metastases (1) utilizou as-
socia~ao de o,p'-DDD, 5-fluorouracil e radioterapia - acon-
selha combina~oes de radioterapia e quimioterapia para todos
os pacientes com tumor nao totalmente removido.2 Haq afirma
que " a experi~ncia com quimioterapia no ACSR, al~m do O,p'-
DDD e praticamente inexistente" e relata sua experi~ncia
num total de 27 esquemas com varios quimioterapicos em 12
pacientes com doen~a metastatica; obteve respostas de curta
dura~ao e acredita que agentes alquilantes e doxorubicin
t~m alguma atividade anti-tumoral. Conclui que "estudos co-
operativos multi-institucionais sac necessarios para detec-
tar atividade de drogas e combina~oes de drogas contra a
5
neoplasia".6
A tentativa de oferecer alguma chance de sobrevida a
pacientes com recidiva tern levado alguns autores a propor
re-operacao eletiva 3 a 6 meses apos a primeira cirurgia,
em pacientes selecionadosi esta selecao, porem, nao tern si-
do uniforme entre os servicos que a praticam.
Torna-se evidente a necessidade de estudos prospec-
tivos, multi-institucionais, na mesma linha de pesquisa do
National Wilms Tumor Study e de outros grupos cooperativos,
afim de que se possa obter respostas objetivas e conclusoes
confiaveis. No Brasil ha condicoes de se estabelecer este
tipo de trabalho, com 3 ou 4 grupos associados, cujo volume
de novos casos permitira alcancar os objetivos aClma em es-
paco de tempo relativamente curto. Para que se possa, porem,
lnlClar tal projeto e fundamental que todos os parametros
sejam padronizados entre as diversas instituicoes envolvi-
das. Urn destes parametros e 0 estadiamento.
A importancia do estadiamento no contexte das neopla-
sias malignas baseia-se na definicao do prognostico e da
conduta terapeutica. Pouca importancia tern sido dada ao es-
tadiamento do ACSR na literatura, cada autor usando crite-
rios proprios para considerar este ou aquele caso mais gra-
ve, merecedor ou nao de algum tipo de terapeutica adjuvante,
ou diferentes taticas cirurgicas. Entende-se, em parte, a
despreocupacao com 0 estadiamento pelo fato de que ate ha
Estadio
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pouco tempo nao se cogitava, em larga escala, de outro modo
de tratamento que nao a cirurgia.
o estadiamento utilizado e 0 de MacFarlane, datado de
1958, posteriormente modificado por Sullivan (1978) .18,22
Henley, na revisao de sua casuistica, com urn total de 62 pa-
cientes adultos, classificou-os de acordo com 0 estadiamento
de MacFarlane-Sullivan, concluiu que 0 estadiamento e de va-
lor prognostico e recomenda tratamento cirurgico agressivo
nos estadios I a III e sugere a necessidade de estudo pros-
pectivo randomisado de tratamentos adjuvantes em todos os es-
tadios do ACSR!
o estadiamento de MacFarlane-Sullivan tern 0 seguinte
enunciado:
I - Tumor menor do que 5 cm , sem invasao local,
comprometimento de linfonodos ou metastases
Estadio II - Tumor maior do que 5 cm , sem invasao local,
comprometimento de linfonodos ou metastases
Estadio III - Comprometimento de linfonodos regionais e ou
invasao local
Estadio IV - Metastases
Nos consideramos este estadiamento inadequado nos pa-
cientes pediatricos, por nao incluir fatores importantes de
prognostico em crian~as, ja que foi dimensionado a partir de
experiencias obtidas exclusivamente com pacientes adultos.
o objetivo deste trabalho e, atraves de uma analise
retrospectiva de nossa casuistica, definir parametros que
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tenham influido no prognostico e que devam fazer parte de
urn estadiamento especifico para criancas portadoras de ACSR.
Hough e colaboradores realizaram urn importante tra-
balho de analise matematica de dados clinicos e morfologi-
cos com a finalidade de estabelecer fatores de prognostico
para ACSR, em 1979.10 Concluiram que os fatores de maior
significancia quantn a predicao do ~urgimento de metasta-
ses sac: perda de peso, massa tumoral, presenca de septos
fibrosos largos no seio da neoplasia, padrao difuso de cres-
cimento tumoral, invasao vascular e grau de necrose celular
tumoral. Verifica-se que 4 parametros sac histologicos, urn
morfologico macroscopico e urn clinico. Uma revisao, ainda
em andamento, por parte dos patologistas, de nossos casos,
tern sido consistente com as conclusoes de Hough em relacao
aos parametros histologicos. Os parametros clinicos, porem,
sac discutiveis, porque novamente foram obtidos de uma se-
rie de pacientes predominantemente adultos: dos 41 casos de
Hough somente 8 referiam-se a criancas. 0 parametro clinico
que sua estatistica revelou ser de significancia prognosti-
ca - perda de peso - e raro em criancas (3/43 em nossa ca-
suistica), caindo de valor na area pediatrica.
o estadiamento de qualquer neoplasia maligna deve
ser estabelecido a partir de dados clinicos obtidos pela
anamnese, exame fisico e exames complementares; dados ci-
rurgicos, isto e, dados obtidos pelo cirurgiao durante 0
ato operatorio e dados morfologicos macroscopicos do tu-
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mor, obtidos logo apos sua exerese. Os dados do exame micros-
copico nao fazem parte do estadiamento imediato, podendo po-
rem, modificalo posteriormente.
Vamos obter, dos prontuarios de nossos pacientes, da-
dos suficientes para estabelecer urn estadiamento aplicavel
ao adenocarcinoma da supra-renal na infancia.
2. MATERIAL E M~TODOS
2.1 CAsulsTICA
Inicialmente foi realizado urn levantamento dos pron-
tuarios de 66 crian~as portadoras de ACSR, atendidas entre
janeiro de 1969 e dezembro de 1986, no Hospital de Clinicas
da Universidade Federal do Parana e na Associa~ao Hospita-
lar de Prote~ao a Infancia Dr. Raul Carneiro, na cidade de
Curitiba.
A seguir foram selecionados 43 prontuarios que con-
tinham elementos para preencher os seguintes requisitos:
a) ter 0 diagnastico confirmado por exame anatomo-
patolagico a partir de especimes tumorais obtidos
atraves da remo~ao cirurgica do tumor, biapsia,
obten~ao de fragmento tumoral apas 0 abito ou por
necrapsiai
b) conter todos os dados pesquisadosi
c) seguimento minimo de 24 meses.
2.2 LEVANTAMENTO DE DADOS
Os seguintes dados foram obtidos dos prontuarios:
a) Idade - classificada ern abaixo de 1 ano, a seguir







c) Ra~aJ - classificada em branca, parda, negra e ama-
relai
d) Apresenta~ao clinica - classifica~ao dos pacientes
em 3 formas clinicas, de acordo com a predominan-
cia de sinais e sintomasi
e) Exames laboratoriais - resultados das dosagens de
17-KS e 17-0H em urina de 24 horas, assim como da
dehidroepiandrosterona e do teste de supressao com
dexametasonai
f) Lateralidade - identifica~ao da glandula comprome-
tida, atraves de exames por imagemi
g) Intervalo entre 0 inicio da sintomatologia e 0
diagnestico - expressado em meseSi
h) fndice de sobrevida - expressado em meses,conside-
rando-se sobrevida 0 paciente vivo 24 meses apes
o diagnestico, e com a seguinte sub-divisao:
1) livre de doen~a (LD),
2) com recidiva (RC),
3) com metasteses (MT) i
i) Tratamento - rela~ao dos diversos tipos de condu-
tas terapeuticas utilizadasi
j) Recidiva - numero de pacientes com recidiva apos
cirurgia macroscopicamente radicali
k) Metastases - obten~ao dos seguintes dados:
1) pacientes com metastases ao diagnestico,
2) aparecimento de metastases apes cirurgia
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macroscopicamente radical, com ou sem recidi-
va previa,
3) intervale de tempo, em meses, entre 0 diag-
nostico e 0 aparecimento de metastases, nos
pacientes submetidos a cirurgia macroscopi-
camente radical , nos pacientes submetidos
a cirurgia paliativa e nos pacientes nao ope-
rados,
4) achados de necropsias;
1) Estadiamento - classificacao dos pacientes de
acordo com 0 estadiamento de MacFarlane-Sullivan;
m) Dados morfologicos tumorais e operatorios - tais
como:
1) diametro do tumor,
2 ) peso do tumor,
3) ruptura da capsula tumoral durante a operacao,
4) invasao de tecidos e ou orgaos vizinhos.
2.3 CORRELACAO DE DADOS
As seguintes correlacoes foram selecionadas:
a) Idade x indice de sobrevida;
b) Sexo x indice de sobrevida;
c) Forma clinica x indice de sobrevida;
d) Intervalo entre 0 inicio da sintomatologia e 0
diagnostico x indice de sobrevida;
e) ~ratamento x indice de sobrevida;
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f) Diametro do tumor x indice de recidivai
g) Peso do tumor x indice de recidivai
h) Invasao de tecidos e ou orgaos vizinhos x indice
de sobrevidai
i) Recidiva x indice de sobrevidai
j) Idade x indice de recidivai
k) Ruptura trans-operatoria da capsula tumoral x In-
dice de recidivai
1) Invasao local de tecidos e ou orgaos vizinhos x
indice de recidivai
m) Intervalo entre 0 inicio da sintomatologia e diag-
nostico x indice de recidivai
n) Estadiamento de MacFarlane-Sullivan x indice de
sobrevida.
2.4 METODOLOGIA ESTATfsTICA
A analise estatistica consistiu no estudo da relacao
percentual entre os parametros correlacionados. Foi utiliza-
do 0 teste Z para proporcoes e ou porcentagens, aplicavel
quando existe uma distribuicao binomial.
Colocamos em prova a hipotese de igualdade populacio-
nal das proporcoes, usando a expressao:





N2 , que tern distribuicao se-
gundo a hipotese de igualdade normal com media zero e vari-
ancia igual a 1.
3. RESULTADOS
3.1 LEVANTAMENTO DE DADOS
Idade - A rnaioria absoluta dos pacientes encontrava-
se abaixo dos 5 anos de idade (74,41%), sendo que 13/43
(30,23%) tinha rnenos de 2 anos (Tabela I).
TABELA I
ADENOCARCINOMA DA SUPRA-RENAL NA INFANCIA
DISTRIBUICAO ETARIA
Idade N
Abaixo de 1 ana 5
1 a 2 anos 8
2 a 3 anos 8
3 a 4 anos 5
4 a 5 anos 6
5 a 6 anos 4
6 a 7 anos 3
7 a 8 anos 2
Acirna de 8 anos 2
Total 43
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Sexo - 3/4 dos pacientes pertenciam ao sexo femini-
no: 33/43.
Ra~a - 39 pacientes eram da ra~a branca, 2 da ra~a
negra, 1 da ra~a amarela e 1 era pardo.
Apresenta~ao clinica - Com excessao de 2 crlan~as as-
sintomaticas, todas as outras apresentavam sinais clinicos
de produ~ao excessiva de hormononios corticais adrenais. To-
dos apresentavam sinais de viriliza~ao; em 31 deles associa-
vam-se sinais da sindrome de Cushing. Desta maneira e pos-
sivel reconhecer 3 tipos clinicos:
a) viriliza~ao + Cushing;
b) viriliza~ao isolada;
c) assintomatico.
Nao tivemos nenhum caso de Cushing isolado e nenhum caso de
feminiza~ao (Tabela II).
TABELA II
ADENOCARCINOMA DA SUPRA-RENAL NA INFANCIA
FORMAS CLINICAS
Forma clinica N %
Viriliza~ao + Cushing 31 72,10
Viriliza~ao isolada 10 23,25
Assintomatico 2 4,65
Total 43 100,00
Em 22/41 pacientes com sinais endocrinos 0 tumor era
palpavel. Ganho pondero-estatural foi identificado em 22
15
pacientes. Perda de peso acentuada, com outros sinais de
sindrome maligna estava presente em 3 meninas somente, com
viriliza~ao sem Cushing. 29/43 crian~as apresentavam hiper-
tensao arterial, todos com manifesta~oes cushingoidesi por-
tanto 93% dos pacientes com Cushing eram hipertensos.
Exames laboratoriais - Os exames laboratoriais que
confirmaram 0 diagnostico clinico foram, basicamente, dosa-
gens urinarias de metabolitos de hormonios produzidos 'pela
cortex adrenal:
a) A excre~ao urinaria de 17-cetosteroides (17-KS)
foi dosada em 41 pacientes e estava elevada em todoSi
b) A excre~ao urinaria de 17-hidroxicorticoides
(17-0H) foi dosada em 41 pacientes e estava elevada em 38.
Em 24 crian~as foi dosada a dehidroepiandrosterona
(DHEA): estava elevada em 18 e normal em 6i nos casos em que
a dosagem foi normal, os pacientes eram portadores de tumo-
res pequenos (menor do que 5 em. em diametro) .
o teste de supressao com dexametasona foi realizado
em 12 pacientes, nao havendo queda dos niveis hormonais em
todos.
Lateralidade - 0 tumor era palpavel em 24/43 pacien-
tes. Mesmo nas crian~as com tumor palpavel realizou-se uro-
grafia excretoraj em 10 dos 19 casos com urn tumor impalpa-
vel ela foi normal, nao permitindo localizar 0 lado da le-
sao, ja que tratava-se de tumores pequenos, que nao deslo-
cavam 0 rim. Alem de identificar 0 lado do tumor em 9 casos
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a urografia identificou as seguintes lesoes associadas:
a) litiase pielica no rim contra-lateral em 1 caso;
b) duplicidade pielo-ureteral no rim contra-lateral em 1
caso;
c) silencio renal ipsi-lateral em 6 casos.
A ultrassonografia foi realizada em 13/19 pacientes com
tumor impalpavel e localizou-o em todos.
Dois pacientes tiveram 0 tumor localizado somente a cirur-
gia - foram atendidos antes da disponibilidade do ultrassom
em nossos hospitais.
o lado direito estava comprometido em 24 casos (55,8%)
e 0 lado esquerdo em 19 casos (44,2%), nao havendo, portan-
to, tendencia para nenhum dos lados. Nao registramos nenhum
caso de tumor bilateral.
Intervalo entre 0 inicio da sintomatologia e 0 diag-
nastico - 0 tempo decorrido entre 0 aparecimento dos pri-
meiros sinais e sintomas e 0 diagnastico variou de 3 sema-
nas a 18 meses, com media de 4,6meses e mediana entre 3 a 4
meses(Tabela III).
Indice de sobrevida - A sobrevida global foi de 20/43
pacientes, correspondendo a 46,51%. Entre as criancas que
foram a abito existem algumas que nao foram submetidas a
cirurgia; excluindo-se estas a sobrevida foi de 20/39, ou
se]a, 51,28%. Das 20 sobrevidas, 18 SaG livre de doenca e
2 com recidiva. percebe-se assim que nenhum paciente corn me-
tastase sobreviveu ate 24 meses.
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TABELA III
ADENOCARCINOMA DA SUPRA-RENAL NA INFANCIA
INTERVALO ENTRE 0 INlcIO DA SINTOMATOLOGIA E 0
DIAGN6STICO
Tempo N
Menos de 1 mes 4
1 a 3 meses 10
3 a 6 meses 12
6 a 9 meses 12
Mais de 9 meses 5
Total 43
Tratamento - Os pacientes foram submetidos a varias
moda1idades de tratamento, especificadas na Tabela IV.
TABELA IV




Exerese radical + quimioterapia
Exerese parcial















Considerou-se exerese radical inclusive os casos em que te-
cidos e orgaos vizinhos estavam invadidos pelo tumor,
desde que retirados junto com a massa tumoral, nao restan-
do tumor residual macroscopico.
Recidiva - Dos 30 pacientes submetidos a exerese ra-
dical, 12 apresentaram recidiva, no leito tumoral, sendo 8
portadores de tumores limitados a suprarrenal e 4 com al-
gum grau de invasao peri-tumoral. 0 tempo decorrido entre
a cirurgia e a recidiva variou de 1 a 9 meses, a maioria
(6) ocorrendo 4 rneses apos a opera~ao inicial. 5 pacientes
foram reoperados; 3 apresentaram 2~ recidiva e foram opera-
dos novamente; 1 voltou a recidivar e foi mais uma vez sub-
metido a interven~ao cirugica, desta vez em outro Servi~o
de Cirurgia Pediatrica; dos reoperados, 2 sobreviveram.
Metastases - 7 pacientes apresentavam metastases ao
internamento. 16 apresentaram metastases posteriormente,
num intervalo de tempo que variou de 1 a 18 meses; destes
16, 10haviam sido submetidos a cirurgia macroscopicamente
radical, e todos apresentaram recidiva antes da metastase,
isto e, nemhum paciente com cirurgia radical metastatisou
sem ter tido recidiva local primeiro. As metastases sur-
giram mais precocemente (media de 3 meses) nos pacientes
nao operados e com cirurgia paliativa ou biopsia. 0 tempo
medio de aparecimento de metastases nos 10 casos com cirur-
gia radical foi de 6 meses. Foram realizadas 8 necropsias
e os orgaos metastatisados estao relacionados na Tabela V.
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TABELA V
METAsTASES NO ADENOCARCINOMA DA SUPRA-RENAL



















Dados morfologicos - obtidos de 30 cirurgias radicais:
a) diametro do tumor: maior do que 5 cm: 21;
menor do que 5 cm: 9;
b) peso: abaixo de 100 g: 19;
acima de 100 g: 11;
c) ruptura da capsula do tumor durante a cirurgia:
9/30;
d) invasao macroscopica de tecidosou orgaos vizinhos:
8/30.
A ruptura da capsula ocorreu 3 vezes em tumores pe-
quenos, menores do que 5 cm. em diametro, friaveis e de di-
ficil manuseio, apesar de pequenos; em 6 vezes ocorreu du-
rante a disseccao de grandes tumores. A invasao local foi
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observada 1 vez em urn paciente com urn tumor pequeno, menor
do que 5 cm em diametro e nas outras 7 vezes em pacientes
com tumores grandes.
3.2 CORRELACAO DE DADOS
Idade x indice de recidiva - observamos nitida dife-
ren~a em rela~ao a sobrevida entre as crlan~as de baixa ida-
de em rela~ao as maiores, sendo 2 anos a idade a partir da
qual as taxas mudam acentuadamente (Tabela VI) .
TABELA VI
ADENOCARCINOMA DA SUPRA-RENAL NA INFANCIA
INDICE DE SOBREVIDA EM RELACAO A IDADE
Idade N Sobrevida %
Abaixo de 2 anos 13 11 84,61
Acima de 2 anos 30 9 30,00
Total 43 30 46,51
t= 3,29
p< 0,01
Sexo x indice de sobrevida - Nao existe diferen~a de
sobrevida entre os sexos: 18/33 no sexo feminino e 6/10 no
sexo masculino (Tabela VII) .
Forma clinica x indice de sobrevida - Tambem nao se
observou diferen~a nas taxas de sobrevida entre os casos
com formas clinicas diferentes (Tabela VIII) .
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TABELA XI
ADENOCARCINOMA DA SUPRA-RENAL NA INFANCIA
fNDICE DE SOBREVIDA EM RELACAO AO DIAMETRO DO TUMOR
Diametro N Sobrevida %
Menos de 5 cm 21 15 71,42
Mais de 5 cm 9 5 55,55




ADENOCARCINOMA DA SUPRA-RENAL NA INFANCIA
fNDICE DE SOBREVIDA EM RELACAO AO pEso DO TUMOR
Peso N Sobrevida %
Menos de 100 9 19 15 78,94
Mais de 100 9 11 5 45,45
Total 30 20 66,66
t= 1,87
NS
Invasao de tecidos e ou orgaos vizinhos x indice de
sobrevida - Testamos a hipotese de que a invasao local pe-
10 tumor teria influencia ern rela~ao as taxas de sobrevida
e verificamos que tal fato nao e verdadeiro. Este fenomeno
foi verificado ern 8 dos 30 pacientes submetidos a cirurgia
radical, e 5 sobreviveram; outros 22 sem invasao local fo-
ram operados e 15 sobreviveram (Tabela XIII).
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TABELA X
ADENOCARCINOMA DA SUPRA-RENAL NA INFANCIA
INDICE DE SOBREVIDA EM RELACAO AO TRATAMENTO
Tratamento N Sobrevida %
Exerese radical 28
Exerese radical + quimioter. 2
Exerese parcial 3
Exerese parcial + quimioter. 2
Biopsia + quimioterapia 4















Diametro do tumor x indice de sobrevida - a analise
da rela~ao existente entre 0 diametro do tumor e a sobre-
via demonstrou que nao existe significancia estatistica
entre taxas de sobrevida e tumores maiores ou menores do
que 5 cm de diametro )Tabela XI).
Peso do tumor x indice de sobrevida - existindo cor-
rela~ao entre diametro e peso do tumor, os resultados com-
provam nao haver rela~ao entre taxas de sobrevida e tumo-
res corn mais ou menos de 100 g de peso (Tabela XII).
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Intervalo entre 0 inicio da sintomatologia e 0 diag-
nastico x indice de sobrevida - Existe queda nas taxas de
sobrevida proporcional ao retardo na definicao do diagnas-
tico e consecutivo tratamento. Quando a demora em se fazer
o diagnastico vai alem dos 6 meses ha significancia esta-
tistica (tabela IX).
TABELA IX
ADENOCARCINOMA DA SUPRA-RENAL NA INFANCIA
INDICE DE SOBREVIDA EM RELACAO AO RETARDO NO DIAGN6STICO
Intervalo entre 0
inicio da sintoma-
tologia e 0 diag-
nastico N Sobrevida %
Menos de 6 meses 26 18 69,23
Mais de 6 meses 17 2 11,76
Total 43 20 46,51
t= 3,69
p< 0,001
Tratamento x indice de sobrevida - Em nossa serle de
pacientes tratados por ACSR os unicos que sobreviveram fo-
ram aque1es submetidos e exerese radical do tumor. Em to-
das as outras eventua1idades terapeuticas ocorreu 0 abito.
Nao fizemos tentativa de obter informacoes a respeito da
quimioterapia e radioterapia porque foram utilizados es-
quemas diferentes, com varias drogas e associacoes, em pe-
que no numero de casos (Tabela X).
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TABELA VII
ADENOCARCINOMA DA SUPRA-RENAL NA INFANCIA
fNDICE DE SOBREVIDA EM RELACAO AO SEXO
Sexo N Sobrevida %
Feminino 33 15 45,45
Masculino 10 5 50,00




ADENOCARCINOMA DA SUPRA-RENAL NA INFANCIA











Nao levamos em considera~ao os pacientes com a forma
assintomatica porque sac apenas 2, sendo que urn esta vivo
e livre de doen~a ha 10 anos e outro faleceu 7 meses apos
cirurgia macroscopicamente radical.
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Idade x recidiva - Assim como existe rela~ao direta
entre idade abaixo ou acima de 2 anos e sobrevida, existe
o mesmo ,tator etario. em rela~ao a recidiva. Dos 30 paci-
entes submetidos a cirurgia macroscopicamente radical, 17
estavam acima dos 2 anos de idade e 58,82% deles apresen-
taram recidiva contra apenas 2/13 (15,38%) dos pacientes
com idade abaixo dos 2 anos (Tabela XV).
TABELA XV
ADENOCARCINOMA DA SUPRA-RENAL NA INFANCIA
RECIDIVA EM RELACAO A IDADE
Idade N Recidiva %
Abaixo de 2 anos 13 2 15,38
Acima de 2 anos 17 10 58,82
Total 30 20 40,00
t= 2,38
p< 0,01
Ruptura x recidiva - A ruptura da capsula tumoral
durante cirurgia e considerada habitualmente causa de re-
cidiva, devido implante de celulas neoplasicas no leito
do tumor. Em nossa serie esta rela~ao nao pode ser demons-
trada, Ja que dos 30 pacientes submetidos a cirurgia radi-
cal, 9 apresentaram ruptura da capsula durante a opera~ao
e 5 (55,55%) recidivaram, 0 que nao e estatisticamente
significativo em rela~ao ao numero de recidivas em
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TABELA XIII
ADENOCARCINOMA DA SUPRA-RENAL NA INFANCIA
fNDICE DE SOBREVIDA EM RELACAO A
INVASAO TUMORAL LOCAL
Invasao local N Sobrevida %
Sim 8 5 62,50
Nao 22 15 68,18
Total 30 20 66,66
t= 0,29
NS
Recidiva x indice de sobrevida - ~ urn fator extrema-
mente importante e que necessita ser valorizado, a recidiva
tumoral, ja que dos 12 pacientes que a apresentaram apos ci-
rurgia macroscopicamente radical, somente 2 sobreviveram,
apos reopera~oes (Tabela XIV).
TABELA XIV
ADENOCARCINOMA DA SUPRA-RENAL NA INFANCIA
RECIDIVA X SOBREVIDA
Recidiva N Sobrevida %
Sim 12 2 16,66
Nao 18 18 100,00




pacientes CUJO tumor foi retirado com a capsula integra:
7/21, 0 que corresponde a 33,33% (Tabela XVI).
TABELA XVI
ADENOCARCINOMA DA SUPRA-RENAL NA INFANCIA
RECIDIVA EM RELACAO A RUPTURA DA CApSULA
Ruptura N Recidiva %
Sim 9 5 55,55
Nao 21 7 33,33
Total 30 12 40,00
t= 1,13
NS
Invasao local x recidiva - A invasao local do tumor
em relacao a orgaos e ou tecidos peri-tumorais nao condi-
cionou aumento no indice de recidivas (Tabela XVII).
TABELA XVII
ADENOCARCINOMA DA SUPRA-RENAL NA INFANCIA
RECIDIVA EM RELACAO A INVASAO LOCAL
Invasao local N Recidiva %
Sim 8 4 50,00
Nao 22 8 36,30




Intervalo entre 0 inicio da sintomatologia e 0 diag-
nostico x recidiva - Entre os 30 pacientes que foram subme-
tidos a cirurgia macroscopicamente total, os que tinham ti-
do diagnostico tar dio tiveram evolu<;ao menos favoravel (Ta-
bela XVIII).
TABELA XVIII
ADENOCARCINOMA DA SUPRA-RENAL NA INFANCIA
RECIDIVA EM RELACAO AO RETARDO NO DIAGN6STICO
Tempo entre 0 inicio
da sintomatologia e
0 diagnostico N Recidiva %
Menos de 6 meses 26 8 30,76
Mais de 6 meses 4 4 100,00
Total 30 12 40,00
t= 2,63
p< 0,01
Estadiamento x sobrevida - Estadiando os nossos ca-
sos pelo estadiamento de MacFarlane-Sullivan obtivemos uma
rela<;ao estadiamento/sobrevida que esta demonstrada na Ta-
bela XIX.
Observa-se que nao existe correla<;ao logica entre os
estadios e os indices de sobrevida, sendo que a sobrevida
e maior entre os pacientes do estadio II do que os do es-
tadio I.
TABELA XIX















o estadiamento de pacientes portadores de neoplasias
malignas deve obedecer a certos criterios, para que possa
atingir seus objetivos.
Os objetivos sao permitir uma avalia~ao prognostica
e 0 planejamento de esquemas e taticas terapeuticas.
Facilidade de aplica~ao e coerencia sao os criterios
que urn esquema de estadiamento deve respeitar.
Para ser facilmante aplicavel deve conter 0 menor nu-
mero possivel de parametros, que sao na realidade fatores de
prognostico, somente os essenciais, acessiveis a avalia~ao
sem necessidade de tecnologia excessivamente sofisticada.
Estadiamentos com grande numero de variaveis e sub-divisoes
sao de aplica~ao e compreensao dificeis, prejudicando a uti-
liza~ao em larga escala e frequentemente caindo no esqueci-
mento.
Estadiar e dividir 0 total dos individuos portadores
de uma neoplasia maligna em grupos com 0 mesmo grau de en-
volvimento pela doen~a e com as mesmas chances de sobrevi-
da; esta e a coerencia que devemos exigir de urn estadiamento.
Vamos analisar os resultados de nossa pesquisa, a fim
de obter dados que permitam elaborar urn estadiamento aplica-
vel e coerente em crian~as portadoras de ACSR.
Os resultados mostraram que tern correla~ao com taxas
de sobrevida os seguintes parametros, entre todos os estu-
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dados: idade, tratamento, intervalo entre 0 inicio da sln-
tomatologia e 0 diagnostico e a recidiva local apos Clrur-
gia. Vamos analisar cada urn destes topicos:
1. Idade - Na reVlsao da literatura realizada por
Humphrey ja havia sido detectada a importancia da idade em
1 - - . 11re a~ao ao prognostlco. Humphrey dividiu os pacientesem
dois grupos, denominados infantil e adolescente. 0 grupo
chamado infantil (ate 7 anos de idade, 75% abaixo dos 2 a-
nos), apresentou sobrevida de 53%, enquanto 0 grupo adoles-
cente (9 a 16 anos) apresentou sobrevida de 17%. No grupo
estudado por nos observa-se a luz da Tabela VI, uma nitida
influencia da idade em rela~ao a sobrevida, que torna-se
estatisticamente significativa quando 0 limite de idade e
o de 2 anos. Desta maneira torna-se obrigatoria a presen-
~a do fator idade como urn dos componentes do estadiamento.
2. Tratamento - Nao ha como deixar de reconhecer a
absoluta necessidade de ressec~ao total do tumor para que
haja alguma chance de cura em crian~as portadoras de ACSR.
Dos nossos 43 pacientes, sobreviveram 20 dos 30 que tive-
ram a oportunidade de ter 0 tumor retirado. Todos os ou-
tros 23 em que a exerese total nao foi possivel vieram a
falecer, 1 a 9 meses apos 0 diagnostico. Consideramos, des-
ta maneira, ser elemento indispensavel do estadiamento a
condi~ao de ressecabilidade do tumor.
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3. Intervalo entre 0 inicio da sintomatologia e 0
diagnostico - Como soe acontecer nas neoplasias malignas,
tambem no ACSR na infancia a demora na definicao do diag-
nostico e de importancia decisiva ern relacao ao prognos-
tico. Esta relacao esta definida nos resultados demonstra-
dos na Tabela IX. Quando 0 intervalo de tempo e superlor a
6 meses, as possibilidades de cura tornam-se remotas(2/17).
Nao acreditamos, porem, que este parametro deva necessaria-
mente fazer parte do enunciado dos estadios, porque esta
embutido ern outros, dos quais 0 mais importante e a pos-
sibilidade de retirada total do tumor. ~ evidente que pa-
cientes corn tumor ha mais de 6 meses sac portadores grandes
massas, inoperaveis ou incompletamente excisados. Cometendo
uma infracao as normas ortodoxas de apresentacao de traba-
lhos cientificos vamos nos reportar a urn resultado nao re-
latado no capitulo correspondente. Refere-se a possibilida-
de de ressecCao macroscopicamente radical do tumor ern rela-
cao ao intervalo de tempo entre 0 inicio da sintomatologia
e diagnostico. Ern todas as 26 criancas corn intervalo menor
de 6 meses foi possivel a retirada total do tumor; ern con-
tra-partida, das 17 criancas corn intervale maior do que 6
meses, somente ern 4 foi possivel a exerese total. Este no-
vo fato reforca a importancia do diagnostico precoce, mas
tambem deixa clara a desnecessidade da inclusao do parame-
tro no estadiamento, porque ele esta diretamente relacio-
nado a retirada total ou nao do tumor.
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4. Recidiva - A recidiva local do tumor e urn fato
que ocorre tardiamente, algum tempo apas uma cirurgia, nao
podendo, portanto, fazer parte do estadiamento. Apesar dis-
to cremos ser de interesse fazer algumas consideracoes a
respeito, porque ajuda-nos a compreender 0 comportamento
biolagico desta neoplasia. Chama a atencao que todos os
10/30 pacientes submetidos a cirurgia radical e que vieram
a apresentar metastases e foram a abito, apresentaram reci-
diva local do tumor antes da metastase. As metastases, por-
tanto, ocorrem tardiamente, a recidiva local precedendo-as.
Os resultados mostram que a idade acima de 2 anos e ao inter-
valo acima de 6 meses entre 0 inicio da sintomatologia e 0
diagnastico correspondem maiores riscos de recidiva. 5 paci-
entes corn recidiva foram reoperados e 2 deles estao vivos: 1
foi reoperado uma vez e 0 outro apresentou novas recidivas,
e ja sofreu urn total de 4 cirurgias. Ha mais pacientes corn
tempo de evoluCao inferior a 24 meses e que nao fazem parte
do grupo de casos analisados neste trabalho, que apresenta-
ram recidiva, foram reoperados, alguns mais de 1 vez e que
continuam vivos. 7 pacientes corn recidiva nao reoperados,
corn ou sem Qt e ou RT, faleceram. Concluimos que deve-se se-
guir estes pacientes atentamente, a intervalos curtos, e en-
quanta a doenca permanecer localizada, nao desistir, consi-
derar cada recidiva como tumor primario e tratar de resseca-
10 enquanto possivel. Estudos preliminares tern demonstrado
que os pacientes que recidivam devem apresentar componentes
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histologicos capazes de prever a evolu~ao desfavoravel, ne-
cessitando terapeutica adjuvante, alem da cirurgia (QT e e-
ventualmente RT).
AS parametros estudados e que nao mostraram ser fato-
res estatisticamente validos para 0 prognostico foram: sexo,
tipo clinico, tamanho do tumor (diametro e peso) e invasao
de tecidos ou orgaos vizinhos ao tumor.
Sexo e forma clinica definitivamente nao tern valor
prognostico e os numeros das Tabelas VII e VIII deixam isto
muito claro. Nao fizemos considera~oes a respeito da forma
clinica assintomatica, considerada por muitos mais maligna
do que as formas corn sinais endocrinos. Ja vimos que ha dois
casos assintomaticos na nossa serie: 1 paciente, sexo femi-
nino, diagnosticada aos 4 meses de idade, esta viva e livre
de doen~a ha 10 anos; outro, sexo feminino, diagnosticada
aos 3 anos de idade, corn tumor muito grande (20 cm de dia-
metro), faleceu 7 meses apos cirurgia. A maior malignidade
do tipo assintomatico deve-se, provavelmente, ao diagnostico
tardio, so possivel de suspeitar-se quando u'a massa e pal-
pada no abdome.
Tamanho do tumor e invasao local merecem uma analise
mais profunda. As conclusoes da literatura nao sac unifor-
mes ern rela~ao aos dois parametros.
MacFarlane considerou 0 tamanho do tumor urn dado re-
levante e incluiu-o como urn dos parametros de seu estadia-
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mento, sendo 5 cm de diametro 0 limite entre tumor pequeno
18e grande. LeFevre diz que em seus casos, 94% daqueles com
tumores pesando menos de 150 g sobreviveram, contra 22% dos
17portadores de tumores com mais de 150 g. Hough afirma que
entre os criterios morfologicos estudados, a massa tumoral
foi estatisticamente de valor na predi~ao do aparecimento
de metastases, mas 0 foi no limite da significancia estatis-
. 10tlca. Ja Holcombe afirma que 5 de seus 13 pacientes pe-
diatricos tinham grandes tumores; 2 faleceram, mas os outros
3 "incluindo urn lactente com carcinoma adrenal bilateral e
metastases hepaticas nao tinham evidencia de doen~a 1,5 a
__ 9 ..
25 anos apos a ressec~ao do tumor". Em nossos casos, utlll-
zando 5 cm de diametro e 100 g de peso como limites, encon-
tramos 78% de sobrevida nos tumores menores e 45% nos tumo-
res maiores (0 indice de sobrevida e diferente numerica mas
nao estatisticamente). Note-se, ainda, que estudamos tamanho
de tumor e invasao local somente nos pacientes nos quais foi
factivel a exerese completa. Se incluirmoe entre os tumores
grandes e com invasao local aquelas crian~as nas quais a res-
sec~ao nao foi passivel de ser realizada, tambem teremos re-
sultados diferentes, ja que a ressec~ao nao foi possivel e-
xatamente devido ao volume mui to grande do tumor e a invasao
de estruturas vizinhas tais como cava, aorta, pancreas, dia-
fragma.
Em rela~ao a invasao local pelo tumor tambem ha con-
tradi~oes na literatura. Se para Halcombe "0 unico criterio
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que consistentemente separa tumores que metastatizaram de
tumores que nao 0 fizeram foi a extensao extracapsular e a
invasao vascular", para Hough "diversos crit~rios nao foram
estatisticamente uteis em predizer metastases, entre eles,
o tamanho celular, a proporcao de c~lulas compactas em re-
lacao a c~lulas vesiculares, presenca de c~lulas gigantes e
invasao de tecidos moles".
o nosso ponto de vista ~ de que 0 tamanho do tumor e
a invasao local tern importancia na medida em que tumores de
grande volume, envolvendo estruturas e orgaos importantes,
tornam impossivel ou dificultam a resseccao completa. Se,
al~m de incluirmos os pacientes nao operaveis, aumentassemos
o tamanho do tumor, digamos para 10 cm de diametro e 150 9
de peso, teriamos valores estatisticamente significantes em
relacao a sobrevida entre tumores pequenos e grandes. Assim,
mais do que 0 tamanho do tumor e sua invasao local em si, 0
que importa e a possibilidade e facilidade de sua ex~rese
radical. Em vista deste raciocinio e dos resultados das Ta-
belas XI, XII e XII, decidimos nao incluir tamanho do tumor
e invasao local no enunciado do estadiamento.
A ruptura da capsula tumoral durante cirurgia e con-
siderado urn acidente que contribui para a recidiva ou 0 a-
parecimento de metastases. Como vimos na Tabela XVI isto nao
foi confirmado na nossa experiencia. Nao acreditamos que a
ruptura da capsula justifique a passagem de determinado pa-
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ciente para estadio mais avan~ado. Nao deve, porem, ser urn
fato irrelevante, e deve ser estudado caso a caso, depen-
dendo das circunstancias em que ocorreu e do grau de conta-
mina~ao do campo operatorio.
Com base nos resultados e na discussao desenvolvida,
tra~amos 0 perfil do estadiamento que julgamos adequado a
crlan~as portadoras de ACSR:
Estadio I - paciente menor de 2 anos de idade, com tumor
totalmente excisado
Estadio II - paciente maior de 2 anos de idade, com tumor
totalmente excisado
Estadio 111- Exerese incompleta do tumor
Estadio IV - Metastases
Aplicando este estadiamento a nossos pacientes temos a
seguinte distribui~ao: Estadio I - 13
Estadio II - 17
Estadio III - 6
Estadio IV - 7
A correla~ao entre estadio e sobrevida apresenta-se
mais coerente do que a correla~ao do estadio de MacFarlane-
Sullivan, como pode ser obervado na Tabela xx.
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TABELA XX
ADENOCARCINOMA DA SUPRA-RENAL NA INFANCIA
SOBREVIDA EM RELA~AO AO ESTADIMENTO PROPOSTO















o fato de que todos os pacientes do estadio III, isto
e, aqueles em que nao foi possivel a exerese radical do tu-
mor, seja qual for a idade, tenham ido a abito, demonstra
que estudos prospectivos de quimioterapia adjuvante SaG ne-
cessarios.
Mesmo nao sendo frequente entre as crlan~as com ACSR,
nao podemos de esquecer do dado clinico ja citado como im-
portante por varios autores - perda de peso. Dos nossos 43
casos, somente 3 apresentavam esta caracteristicai eram to-
dos pacientes do sexo feminino, acima de 2 anos de idade,
que evoluiram mal, com recidiva, metastases e abito. Se nao
consideramos este parametro suficientemente frequente para
fazer parte do enunciado do estadio, julgamos no entanto
ser suficientemente importante para justificar a divisao de
cada estadio em 2 grupos: com ou sem perda de peso.
Outra divisao que se faz necessaria e semelhante a
que e usada no tumor de Wilms: com histologia favoravel
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e com histologia desfavoravel. Os criterios de maior ou me-
nor malignidade a partir de dados histologicos dependem do
estudo realizado pelos patologistas, que devem publicar suas
conclusoes a curto prazo.
5. CONCLUSQES
1- Idade abaixo de 2 anos e exerese radical do tumor
sao os parametros clinicos mais importantes na avalia~ao de
prognostico ern crian~as portadoras de adenocarcinoma de su-
prarrenal.
2- 0 estadio proposto e 0 seguinte:
Estadio I - paciente menor de 2 anos de idade,
corn tumor totalmente excisado
Estadio II - paciente maior de 2 anos de idade,
corn tumor totalmente excisado
Estadio III - Exerese incompleta do tumor
Estadio IV - Metastases
3- Cada estadio deve ser dividido ern 2 grupos, de a-
cordo corn aspectos histologicos:
Corn histologia favoravel
Corn histologia desfavoravel
4- Cada estadio deve ser dividido ern 2 grupos, de a-
corda corn a presen~a ou nao da perda de peso:
Sem perda de peso
Corn perda de peso
5- 0 estadiamento racional, especifico para crian~as
portadoras de ACSR e 0 primeiro passo para estudos prospec-
tivos cooperativos multi-institucionais, randomisados, de
avalia~ao de quimioterapia e ou radioterapia adjuvante.
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